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PANCREATITE AUTO-IMMUNE 

La pancreatite auto-immune est une maladie rare, de cause inconnue, dont le diagnostic est difficile 
car elle peut simuler un cancer et dont le principal risque a long terme est I’apparition d’un diabete 
et d’une insuffisance pancreatique exocrine. 
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L a pancreatite auto-immune est 
une maladie rare dont le diagnos- 
tic est complexe car sa presen- 
tation peut etre atypique et s’apparenter 
a un adenocarcinome du pancreas. Avoir 
des outils diagnostiques performants est 
un enjeu majeur car la prise en charge 
d’un veritable cancer peut etre retardee 
par une corticotherapie prescrite a mau- 
vais escient ou, au contraire, des pan- 
createctomies peuvent etre realisees a 
tort pour une pancreatite auto-immune. 
Dans certaines series chirurgicales, 3 a 
5 % des patients operes (duodeno-pan- 
createctomie cephalique) pour suspicion 
de cancer avaient en fait une pancreatite 
auto-immune. Le diagnostic de pancre- 
atite auto-immune est avant tout histolo- 
gique, mais celui-ci est rarement dispo- 
nible. A defaut, le diagnostic repose sur 
un faisceau d’arguments au sein duquel 
rimagerie tient une place preponderante. 

Deux types 

Les pancreatites auto-immunes sont 
classees sur des donnees anatomo- 
pathologiques 1 en deux types : 

- les pancreatites auto-immunes de 
type 1, frequentes en Asie, qui sont la 
manifestation pancreatique d’une mala- 
die systemique a immunoglobulines de 
type G4 (IgG4) appelee polyexocrino- 
pathie auto-immune a IgG4 ou maladie 
sclerosante a IgG4. C’est une maladie 
systemique fibro-inflammatoire associee 
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■awn:i« Coupe histologique de pancreatite 
auto-immune de type 1. A. Presence d’un infiltrat 
lymphoplasmocytaire (fleches) abondant. 

B. Marquage positif immuno-histochimique 
aux lgG4 (fleches). 

a une atteinte multi-organes (pancreas, 
voies biliaires, tube digestif, retroperi- 
toine, glandes salivaires, prostate, voies 
urinaires...) et a une elevation serique 
des IgG4. Sur le plan histologique, on 
note la presence d’un infiltrat lympho- 
plasmocytaire pericanalaire dense, d’une 
fibrose pancreatique (qui peut etre eten- 
due et mutilante), de veinulites oblite- 
rantes et d’un infiltrat positif pour les 
IgG4 en immunohistochimie (fig. 1) ; 


- les pancreatites auto-immunes de type 
2, frequentes en Occident, qui correspon- 
dent aux pancreatites idiopathiques cen- 
trocanalaires caracterisees par des lesions 
specifiques granulocytaires epitheliales. 
On note une association privilegiee dans 
30 % des cas a une maladie inflammatoire 
chronique de l’intestin (MICI). Les taux 
d’IgG4 seriques sont normaux. 2 Siu le plan 
histologique, il existe un infiltrat tres 
abondant de polynucleaires neutrophiles, 
de lymphocytes et de plasmocytes associe 
a une destruction epitheliale, une oblite- 
ration canalaire et des micro-abces possi- 
bles. Cet infiltrat ne fixe pas les anticorps 
anti-IgG4 en inmmnohistochimie (fig. 2). 

L’incidence et la prevalence des pan- 
creatites auto-immunes ne sont pas 
connues car c’est une maladie peu fre- 
quente. La prevalence de la pancreatite 
auto-immune a ete estimee a 6 % au sein 
des pancreatites dites idiopathiques en 
Asie. Au Japon, la prevalence a ete esti- 
mee a 0,82/100 000 habitants. 

La prevalence plus specifique de la 
maladie sclerosante a IgG4 (pancreatite 
auto-immune de type 1) est inconnue. 

Sur le plan Clinique 

Pancreatite auto-immune 
de type 1 

Les patients sont ages en moyenne de 
plus de 50 ans dans 80 % des cas, et sont 
de sexe masculin dans une large majorite 
des cas (80 %). Le tableau clinique peut 
etre varie : 

- soit lie a l’atteinte de la glande pancre- 
atique avec ictere par compression de la 
voie biliaire principale dans sa portion 
retropancreatique, forme pseudo-tumo- 
rale, pancreatite aigue (plus rare), dia- 
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Une entite de description recente 


La premiere description de la pancreatite 
auto-immune date de 1961 ; son auteur, 

H. Sarles, notait une forte elevation des 
gammaglobulines chez un patient ayant 
une pancreatite chronique idiopathique 
compliquee d’un ictere sans intoxication 
alcoolique chronique associee. Mais 
c’est seulement en 1991 qu’etait decrite 
une forme pseudo-tumorale sous forme 
de maladie inflammatoire sclerosante 
de I’ensemble de la glande pancreatique 
et des voies biliaires. L’examen 
histologique revelait une infiltration 
lymphoplasmocytaire diffuse associee 
a une fibrose extensive, une atrophie 
acinaire et une veinulite pancreatique. 

En 1995, le concept autonome de 
pancreatite auto-immune faisait le 
parallele avec les hepatites auto-immunes 
a partir du cas d’une patiente de 68 ans 
ayant une pancreatite chronique 
idiopathique associee a des anomalies 
immunologiques. En 2001 etait rapporte 
I’interet du dosage d’une sous-classe 
d’immunoglobulines, les lgG4, dans le 
diagnostic de pancreatite auto-immune. 1 
Enfin, en 2003, le concept de maladie 
systemique secondaire a une infiltration 
diffuse de differents organes par 
des plasmocytes lgG4 positifs 
en immunohistochimie etait decrit. 2 
Depuis, des criteres diagnostiques ont 
ete proposes, fondes sur des anomalies 
morphologiques (augmentation de la taille 
de la glande, disparity de calibre du canal 
de Wirsung), des anomalies serologiques 
(elevation des gammaglobulines 
ou la presence d’auto-anticorps) 
et des lesions histologiques 
(infiltrat lymphoplasmocytaire et fibrose 
pancreatique). 

Deux formes distinctes de lesions etaient 
alors decrites : la pancreatite sclerosante 
lymphoplasmocytaire [ v. les criteres 
HISORt dans le tableau ci-contre] 3 et la 
pancreatite idiopathique centrocanalaire.* 


Criteres HISORt 



Histologie 


Criteres diagnostiques (au minimum 1): 

- infiltrat lymphoplasmocytaire pericanalaire avec veinulite obliterante; 

- infiltrat lymphoplasmocytaire pancreatique avec immunomarquage au lgG4 
(> 10 cellules par champ a fort grossissement) 

Criteres secondaires (au minimum 1): 

- infiltrat lymphoplasmocytaire dans un organe extrapancreatique avec 
immunomarquage au lgG4 (> 10 cellules par champ a fort grossissement); 

- infiltrat lymphoplasmocytaire et fibrose pancreatique 


Imagerie 


Anomalies typiques: 

- augmentation globale de la glande avec defaut de rehaussement (TDM et IRM) ; 

- stenoses et irregularites du canal de Wirsung (CPRE ou wirsungo-IRM) 

Anomalies atypiques: 

- pancreatite, masse pancreatique focale, stenose focale du canal de Wirsung, 
atrophie pancreatique, calcifications pancreatiques 


Serologies 


Elevation du taux d’lgG4 (N = 8-140 mg/dL) 


Autres atteintes d’organes 


Stenoses biliaires hilaires et intrahepatiques 
Stenose isolee du bas de la voie biliaire 

Anomalies des glandes salivaires, des parotides et des glandes lacrymales 
Adenopathies mediastinales 
Fibrose retroperitoneale 

CPRE: cholangio-pancreatographie retrograde; lgG4: immunoglobuline de type G4; 
HISORt : histology, imaging, serology, other organ involvement and response to therapy, 
IRM: imagerie par resonance magnetique; TDM: tomodensitometrie 
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PANCREATITE AUTO-IMMUNE 



■aiaii:i*i Coupe histologique de pancreatite auto-immune 
de type 2. Presence de lesions granulocytaires epitheliales (fleches). 
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bete, insuffisance pancreatique exocrine. . . ; 
- soit liee a une atteinte extrapancreatique 
frequente (> 60 a 70 % des cas) avec ictere 
par atteinte specifique des voies biliaires 
(cholangite), syndrome sec, fibrose retrope- 
ritoneale... 

Une alteration de l’etat general est possible 
et peut mimer un processus neoplasique. 2 - 3 

Tous les organes atteints ont les memes 
caracteristiques histologiques et imrnuno- 
histochimiques, c’est-a-dire la presence d’un 
infiltrat lymphoplasmocytaire associe a une 
fixation en immunohistochirnie pour les anti- 
corps anti-IgG4. Les organes principalement 
atteints sont les voies biliaires intra- et extra- 
hepatiques. Cette atteinte se traduit par des 
stenoses intrahepatiques (50 %) et/ou extra- 
hepatiques (49 %) [fig. 3], La cholangite auto- 
immune liee aux IgG4 est tres corticosensible. 
Un traitement de 4 semaines par cortico'ides 
(40 mg/j) permet une normalisation mor- 
phologique et biologique dans plus de 60 % 
des cas. Cependant, le risque de recidive est 
majeuracourtoumoyenterme (> 50%). 

Pancreatite auto-immune 
de type 2 

Les patients sont ages en moyenne de 40 ans 
et le sex-ratio est de 1 . Les symptomes sont 
moins bien connus. Les patients developpent 
des pancreatites aigues recidivantes, le plus 
souvent benignes. Un ictere est possible mais 
plus rare. II n’y a pas d’atteintes extrapancre- 
atiques en dehors d’une forte prevalence des 
MICI (maladie de Crohn et rectocolite hemor- 
ragique) associees dans 20 a 30 % des cas. 1 ' 2 


Pronostic 

Le pronostic est intimement lie au 
risque de recidive. Le risque majeur a 
long terme est l’installation d’une pan- 
creatite chronique evoluee avec une 
fibrose extensive. Le risque d’une insuf- 
fisance pancreatique exocrine et de dia- 
bete est respectivement de 34 % et de 
39 % . Un traitement par cortico'ides ou 
immunoregulateurs (azathioprine) ne 
permet pas de prevenir ce risque d’insuf- 
fisance exocrine et endocrine. Une 
amelioration du diabete peut etre notee 
paradoxalement apres un traitement 
par cortico'ides. Cependant, cette ame- 
lioration est transitoire, et un diabete 
s’installe definitivement a cause de la 
fibrose souvent etendue du pancreas. 

Elements du diagnostic 

Serologies: dosage des lgG4 

La sensibilite et la specificite d’un taux 
superieur a 135 mg/dL est respective- 
ment de 95 % et 97 % pour differencier 
une pancreatite auto-immune d’une 
tumeur pancreatique. 4 Dans l’etude de la 
Mayo Clinic , la sensibilite etait de 76 % 
et la specificite de 93 % pour le diagnos- 
tic de pancreatite auto-immune compare 
a une population temoin, et de 90 % 
compare a une population de patients 
ayant un cancer du pancreas. Environ 
5 % de la population normale et 10 % des 
malades ayant un cancer du pancreas 
ont une elevation des IgG4 superieure a 


140 mg/dL. Cependant, aucun sujet nor- 
mal et moins de 1 % de ceux ayant un 
cancer du pancreas ont un taux d’IgG4 
superieur a 280 mg/dL, contrairement a 
53 % des patients ayant une pancreatite 
auto-inrmune. Au seuil de 2 fois la limite 
superieure de la normale, la specificite 
des IgG4 seriques est de 99 % et est 
hautement predictive du diagnostic de 
pancreatite auto-immune. II faut etre 
extremement prudent, notamment dans 
le cas des formes pseudo-tumorales avec 
ictere secondaire a une compression de 
la voie biliaire principale car la pancre- 
atite auto-immune est une maladie rare 
contrairement au cancer du pancreas. 5 

Le dosage des IgG4 ne doit etre fait 
qu’en cas de suspicion clinique et radio- 
logique de pancreatite auto-immune. 

Donnees d’imagerie 

L’association de plusieurs types d’ima- 
gerie (notamment tomodensitometrie 
et bili-pancreato-IRM) est essentielle. 

Les anomalies les plus typiques visua- 
lisees en tomodensitometrie sont une 
augmentation globale de l’ensemble de la 
glande pancreatique associee a une perte 
des lobulations (fig. 4). L’aspect lisse des 
contours donne une image en saucisse. 
On peut noter egalement : 

- une diminution de la prise de contraste 
peripherique a l’origine d’un halo ou d’un 
anneau peripherique (celui-ci signe la 
presence d’un cedeme) ; 

- une involution de la queue du pancreas ; 
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■aimi:i*i imagerie 
par resonance 
magnetique 
pancreatique. 

Sequence T2, 
coupes epaisses. 
Canal de Wirsung 
irregulier, stenose, 
evanescent (fleche) 
sans dilatation 
d’amont. 


-4 muuium Coupe tomodensitometrique abdominale centree sur la glande pancreatique. 
Augmentation globale de la taille de la glande et perte des lobulations pancreatiques. 


- une prise de contraste de la paroi des 
voies biliaires epaissies en forme de 
cocarde ; 

- des stenoses etagees et suspendues du 
canal de Wirsung sans dilatation d’amont ; 

- des formes pseudo-tumorales focales 
ne se rehaussant pas apres injection de 
prise de contraste (masse hypodense) . 

En cas de pancreatite auto-immune evo- 
luant depuis de nombreuses annees, des 
calcifications et des anomalies vasculaires 
(thromboses etendues) sont possibles. 6 

L’imagerie par resonance magnetique 
(IRM) apporte des donnees complemen- 
taires essentielles, notamment canalaires 
pancreatiques et biliaires (fig. 5). Les 
anomalies morphologiques parenchy- 
mateuses vues en tomodensitometrie 
sont retrouvees. On note par ailleurs une 
perte de l’intensite en phase T1 et un 
hypersignal T2 du parenchyme correlee 
a l’inflammation de la glande. 7 Au niveau 
canalaire, on note des stenoses etagees 
et suspendues du canal de Wirsung sans 
dilatation d’amont, meme au cours des 
formes pseudo-tumorales focales. Le 
canal est dit evanescent, l’inflammation 
est a l’origine de destructions canalaires 
focales. Au niveau biliaire, on note des 
stenoses focales intra- et extrahepatiques 
diffuses pouvant mimer la presence d’un 
cholangiocarcinome . 

L’interet de la tomodensitometrie cou- 
plee a la tomographie a emission de 
positons au 18 fluorodesoxyglucose ou 
TEP/TDM a ete evalue dans des cas par- 


ticuliers : reponse au traitement par cor- 
ticoides ; et outil diagnostique en cas de 
suspicion de cancer (forme pseudo- 
tumorale de pancreatite auto-immune). 
On peut voir une hyperfixation intense 
de l’ensemble de la glande et associee a 
une fixation des organes extrapancre- 
atiques atteints dans 85 % des cas (glan- 
des salivaires, ganglions mediastinaux, 
prostate, voies biliaires...). Une diminu- 
tion significative de l’mtensite de fixation 
des lesions peut etre notee apres traite- 
ment sur tous les sites atteints. La 
TEP/TDM a done une place pour le dia- 
gnostic de pancreatite auto-immune car 
elle permet de detecter l’atteinte d’autres 
organes (argument indirect) et permet- 
trait de suivre l’activite de la maladie. 

Comment distinguer 
la pancreatite auto-immune 
d’un cancer du pancreas? 

En cas de forme pseudo-tumorale com- 
pliquee d’une stenose de la voie biliaire 
principale, la distinction entre pancrea- 
tite auto-immune et cancer du pancreas 
est souvent difficile, notamment en cas 
de douleurs abdominales et d’alteration 
de l’etat general chez un patient age de 
plus de 50 ans. Par argument de fre- 
quence, le diagnostic principal a evoquer 
et a eliminer en priorite est celui de 
cancer du pancreas. II n’existe pas d’outil 
diagnostique permettant de differencier 
une pancreatite auto-immune d’un can- 


cer avec une sensibilite et une specificite de 
100 %. Une ponction-biopsie pancreatique 
negative ne permet pas d’eliminer formelle- 
ment le diagnostic de cancer et il est primor- 
dial de savoir renouveler la ponction-biopsie 
une ou deux fois en cas de forte suspicion. 

Examens a realiser 

En cas de doute diagnostique en presence 
d’une masse pancreatique associee a une 
dilatation des voies biliaires, on peut propo- 
ser de realiser un dosage des IgG4 seriques, 
une tomodensitometrie abdomino-pelvienne 
avec des coupes fines centrees sur le pan- 
creas, une IRM pancreatique avec sequences 
de wirsungo-IRM et sequences de diffusion, 
une echoendoscopie avec ponction-biopsie 
de la masse. L’interet du dosage du taux de 
l’antigene carbohydrate Ca 19-9 serique est 
limite car une elevation non specifique du 
marqueur est notee en cas de diabete non 
compense ou de cholestase. 

Arguments en faveur d’une 
pancreatite auto-immune 

Les arguments en faveur d’une pancreatite 
auto-immune sont avant tout cliniques. L’age 
du patient (< 50 ans), l’absence d’alteration 
de l’etat general et de douleurs chroniques 
pancreatiques, l’atteinte d’autres organes 
(syndrome sec, polyarthrite rhumatoide, 
maladie de Crohn...) sont des arguments 
forts pour le diagnostic de pancreatite auto- 
immune. Cependant, en cas de doute, on 
peut s’aider d’arguments biologiques et 
morphologiques suivants : 
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- une elevation des IgG4 seriques, superieure 
a 2N (specificite : 95 %) ; 

- la tomodensitometrie et les sequences dTRM 
(bili- et wirsungo-IRM) qui peuvent montrer : 

• des anomalies diffuses des voies biliaires 
intrahepatiques a type de stenoses etagees 
sans dilatation massive des voies biliaires 
secondaire a l’atteinte sclerosante des 
canaux biliaires, 

• une augmentation de taille globale de la 
glande pancreatique, 

• un anneau hypodense peripancreatique, 

• une absence de dilatation du canal de 
Wirsung en amont de la masse pancreatique, 

• une disparite de calibre du canal de Wirsung 
avec des disparitions quasi completes du 
canal sur des segments suspendus ; 

- l’absence de lesions d’allure secondaire a 
distance (metastases hepatiques, carcinose 
peritoneale) ; 

- sur les sequences d’IRM en diffusion, une 
hyperdensite de l’ensemble de la glande et 
non en regard de la lesion uniquement ; 

- sur la ponction-biopsie pancreatique, 
l’absence de cellules carcinomateuses. 

Arguments en faveur 
d’un cancer du pancreas 

A contrario, les arguments pour une 
masse d’origine cancereuse sont un age 
superieur a 50 ans, des douleurs pancre- 
atiques, une alteration de l’etat general, 
l’absence de manifestations extrapancre- 
atiques. . . En cas de suspicion de cancer (qui 
reste le premier diagnostic a evoquer), les 
arguments ci-dessous peuvent aider au 
diagnostic mais ne remplacent pas une 
biopsie pancreatique positive : 

- des taux seriques d’IgG4 normaux ; 

- une dilatation homogene du canal de 
Wirsung en amont de la masse ; 

- une atrophie parenchymateuse pancre- 
atique en amont de la masse ; 

- une masse hypodense localisee, de densite 
differente du reste de la glande ; 

- l’absence d’inflammation peripancreatique 
diffuse (absence d’anneau) ; 

- une dilation des voies biliaires intra- et 
extrahepatiques homogene en cas de com- 
pression biliaire retropancreatique ; 

- une fixation (hyperintensite) localisee a la 
masse en IRM avec sequence de diffusion ; 
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- la presence de lesions secondaires a 
distance. 

II faut ainsi multiplier les ponctions 
pancreatiques en cas de doute afin d’ob- 
tenir une histologie positive si besoin. 

La corticotherapie est le traitement 
de choix 

Sous corticotherapie, l’evolution des 
symptomes peut etre si spectaculaire 
apres quelques jours de traitement que 
la reponse aux cortico'ides fait partie 
integrante des criteres diagnostiques 
asiatiques et HISORt. 8 Une etude rnulti- 
centrique japonaise retrospective sur 
563 patients avec pancreatite auto- 
immune a permis de confirmer l’interet de 
ce traitement pour la mise en remission. 
La remission clinique et morphologique 
etait obtenue chez 98 % des patients 
traites versus 74 % des patients non 
traites (p < 0,001). 9 Au regard de ces 
resultats, il ne faut pas negliger la pos- 
sible amelioration spontanee d’une large 
majorite des patients. De meme, les corti- 
co'ides permettraient une amelioration 
de la fonction pancreatique exocrine, 
voire de la fonction endocrine si le diabete 
est contemporain du diagnostic de pan- 
creatite auto-immune. 

Indications et modalites 
de prescription 

Les indications actuellement retenues 
sont : le test therapeutique en cas de 
doute diagnostique ; l’amelioration des 
symptomes (ictere par obstruction 
biliaire ou pancreatites aigues recidi- 
vantes) ; l’amelioration des fonctions 
exocrine et endocrine du pancreas. 

La majorite des equipes ne traitent 
pas les patients porteurs d’anomalies 
radiologiques ou histologiques sans 
repercussion clinique ou biologique. 

La dose initiale de prednisolone per os 
est de 40 mg/j pendant 4 semaines, puis 
une decroissance de 5 mg par semaine 
est preconisee des le debut de l’amelio- 
ration des symptomes. Cela equivaut a 
une duree totale de traitement de 12 
semaines en moyenne. 9 


Pour la pratique 

• Le diagnostic de pancreatite auto-immune 
repose sur un faisceau d’arguments 
parmi lesquels I’imagerie en coupes tient 
une place essentielle. 

• II existe deux types de pancreatites 
auto-immunes: le type 1 ou maladie 
systemique sclerosante a lgG4, 

et le type 2 ou pancreatite idiopathique 
associee aux maladies inflammatoires 
chroniques de I’intestin. 

• La chirurgie n’a pas de place dans 
la prise en charge des pancreatites 
auto-immunes. 

• La corticotherapie est un traitement 
de choix, efficace dans pres de 1 00 % 
des cas. 

• Le risque de recidive est superieur a 50 %, 
notamment en cas d’atteinte biliaire. 

• Le diagnostic differentiel avec le cancer 
dans les formes pseudo-tumorales 

est difficile: il faut savoir repeter les 
ponctions-biopsies. 


Interet d’un traitement 
immunosuppresseur preventif 
et risque de rechute 

Un traitement preventif de recidive est 
preconise apres deux episodes de reci- 
dive, soit environ un tiers des patients, 
afin de limiter les effets indesirables 
d’une corticotherapie au long court. Ces 
effets indesirables ne sont pas negli- 
geables chez des patients parfois jeunes. 
Des necroses avasculaires des tetes 
femorales, des fractures-tassements des 
vertebres et surtout des dysregulations 
glycemiques ont ete rapportees. 

Bien que les symptomes soient tres 
corticosensibles (90-100 %), le taux de 
rechute pancreatique est tres eleve, de 
30 a 40 % selon les travaux. 3 Ces recidi- 
ves apparaissent majoritairement dans 
les 3 premieres annees suivant le dia- 
gnostic de pancreatite auto-immune et 
leur risque serait majore en cas de taba- 
gisme ou d’atteinte biliaire intrahepa- 
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tique, superieur a 65 %. Ce risque de 
recidive est correle a un taux initial 
d’IgG4 eleve et a sa reelevation precoce. 
II est probable que les recidives soient 
plus frequentes au cours des pancre- 
atites auto-immunes de type 1 que de 
type 2. Chez les patients ayant des reci- 
dives multiples (nombre de recidives 
non consensuel : > 3) ou une corticore- 
sistance ou une corticodependance ou 
une intolerance aux cortico'ides, un 
traitement par azathioprine peut etre 
propose (2-2,5 mg/kg/j) pour une duree 
minimale de 3 ans. 3 

Surveillance 

En raison du taux eleve de recidive, 
notamment en cas d’atteinte biliaire, une 
surveillance est recommandee : bilan 
hepatique (transaminases, phosphatases 
alcalines et bilirubine totale/conjuguee) 
et dosage des IgG4 seriques tous les 3 


mois pendant 2 ans et realisation d’une 
IRM pancreatique et biliaire tous les ans 
pendant 2 ans. 

Conclusion 

Les pancreatites auto-immunes de type 1 
correspondent a la maladie sclerosante 
a IgG4. Ses particularites histologiques 
sont un infiltrat lymphoplasmocytaire 
(positif en immunohistochimie aux IgG4) 
pericanalaire dense, une fibrose pancre- 
atique et des veinulites obliterantes. 
Cette maladie auto-immune est dite 
systemique a IgG4. Les immunoglobulines 
seriques sont fortement elevees et sont a 
l’origine d’une atteinte multi-organes 
(atteinte principalement biliaire) . Cette 
forme est plus frequente en Asie et ne 
represente que 20 a 30 % des pancre- 
atites auto-immunes en Occident. 

Les pancreatites auto-immunes de 
type 2 sont les formes majoritaires en 


Occident. Elies correspondent a une atteinte 
quasi exclusive du pancreas revelee par des 
pancreatites aigues benignes a repetition. 
Les taux d’immunoglobulines seriques sont 
normaux. Une MICI est associee dans 20 a 
30 % des cas, sans explication physiopatho- 
logique connue a ce jour. 

Grace aux avancees recentes, des criteres 
histologiques et cliniques precis sont main- 
tenant connus, permettant de limiter les 
prises en charge inadaptees telles que la chi- 
rurgie. Cependant, de nombreuses lacunes 
persistent dans nos connaissances : sur la 
physiopathologie, l’identification de bio- 
marqueurs specifiques autres que les IgG4, 
l’histoire naturelle de la maladie et revalu- 
ation du risque de cancer a long terme, les 
performances des outils diagnostiques 
comme la biopsie pancreatique sous echo- 
endoscopie. De meme, une prise en charge 
consensuelle internationale reste a definir 
dans les phases initiales de la maladie et en 
cas de rechute. • 
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resume Pancreatite auto-immune 

II existe deux sous-types de pancreatite auto-immune. Le type 1 s’integre dans une polyexo- 
crinopathie a immunoglobulines (Ig) de type G4 pouvant aussi toucher les glandes salivaires, la voie 
biliaire, le retroperitoine, les reins, etc. Les lgG4 seriques sont habituellement elevees. Le risque de 
recidive est eleve et revolution possible vers une insuffisance endocrine et exocrine. Les pancreatites 
auto-immunes de type 2 ne sont pas associees aux lgG4 mais a un risque de maladie inflammatoire 
chronique intestinale qui peut survenir avant, pendant ou apres la pancreatite. Le risque de recidive 
est moindre. Les principales manifestations sont soit un ictere (type 1) soit une pancreatite aigue 
(type 2). Le diagnostic repose surtout sur I'imagerie et I'analyse fine des anomalies canalaires au 
mieux vues sur une pancreato-IRM en coupes epaisses. L’atteinte peut etre diffuse, multifocale, 
parfois pseudotumorale, cette derniere peut conduire a une resection pancreatique inappropriee. En 
cas de doute, une biopsie est necessaire. Le traitement est symptomatique, il repose sur la 
corticotherapie, rarement sur les immunossuppresseurs et le rituximab. Une prise en charge 
specialist est necessaire. 


summary Autoimmune pancreatitis 

There are two types of autoimmune pancreatitis. Type 1 is a part of a polyexocrinopathy 
syndrome associated with an elevation of serum lgG4. Other organs might be involved: salivary 
glands, biliary ducts, retroperitoneum, kidneys, etc. Relapse risk is elevated and evolution to 
exocrine and endocrine insufficiencies is possible. Type 2 is not linked to lgG4 and might be 
associated to inflammatory bowel diseases that may occur before, during or after pancreatitis. 
Relapse risk is lower than for type 1 . Main clinical manifestations are jaundice (type 1) or acute 
pancreatitis (type 2). The diagnosis relies mainly on a fine analysis of ductal abnormalities on 
MRCP with thick slices. Pancreatic lesions might be diffuse, multifocal or pseudotumoral. In the 
latter case, there is a high risk of misdiagnosis leading to inappropriate pancreatic resection. In 
doubtful cases, a pancreatic biopsy is warranted. Indications for treatment rely on symptoms. 
Corticosteroids and rarely immunosuppressive therapies or rituximab are the basis of treatment. 
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